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　　[提要]　既往部分耳蜗解剖结构正常的重度或极重度感音神经性聋患者接受人工耳蜗植入术后听觉、言语

康复效果不理想,通过回顾性研究分析,发现这类患者中部分存在蜗神经管狭窄,严重者表现为闭锁。本文对蜗

神经管的发育、蜗神经管狭窄的判断标准及此类患者接受人工耳蜗植入术后听觉、言语康复效果的最新研究成果

予以综述。
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Summary　Somepatientswithsevere-profoundsensorineuralhearingloss(SNHL)withnormalcochlearana-
tomicalstructurereceivedcochlearimplantation(CI)andthehearingandspeechrehabilitationeffectwasnotide-
al.Throughretrospectiveanalysis,itwasfoundthatsomeofthesepatientshadcochlearnevercanal(CNC)ste-
nosis,oratresiainseverecases.ThisarticlereviewsthedevelopmentoftheCNC,thediagnosticcriteriaofCNC
stenosisandtheresultsofhearingandspeechrehabilitationinthesepatientsafterCI.
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　　听力损失是人类最常见的神经缺陷性疾病,给
人们的家庭生活、社会生活和职业工作造成了巨大

的影响,引起了严重的经济问题和社会问题。人工

耳蜗植入(cochlearimplantation,CI)是帮助重度-
极重度感音神经性听力损失(sensorineuralhearing
loss,SNHL)患者重获听力的唯一有效办法。既往

部分CI患者耳蜗解剖结构正常但术后听觉及言语

康复效果并不理想。随着颞骨高分辨率 CT(high-
resolutioncomputedtomography,HRCT)的应用

及影像学医生和临床医生对蜗神经管(cochlear
nevercanal,CNC)认知水平的提高,回顾性研究分

析发现这类患者中部分存在CNC狭窄或闭锁。本

文旨在针对CNC狭窄最新研究成果予以综述。
1　蜗神经管

Sennaroglu等[1]将内耳 及 蜗 神 经 发 育 异 常

(cochlearnervedeficiency,CND)引起的听力损失

分为膜性畸形和骨性畸形,又根据耳蜗解剖结构畸

形差异将骨迷路畸形分为八大类,其中包括 CNC
狭窄。

CNC指内听道(internalauditorycanal,IAC)
与耳蜗轴之间的骨性过渡管道,即耳蜗蜗轴基部与

内听道底相连的骨性蜂房样结构,蜗神经(cochlear
nerve,CN)由此进入耳蜗,CNC又被称为蜗孔、骨
蜗神经管、耳蜗窝。在颞骨 HRCT 上可以很好地

显示 CNC 解剖结构,表现为蜗轴基底部略窄而

IAC部略宽外形似“喇叭口”样的骨性管道,在横轴

面上可测量其宽度———即CNC骨壁内缘中点的连

线。CNC从IAC底到蜗轴底部包绕着 CN,因此,
众多学者认为CNC狭窄与CN 解剖及功能缺陷相

关联[2-4],且发现单侧SNHL患者 CNC狭窄发生

率明显高于双侧 SNHL 患者(73.4% vs1.9%,
77.2%vs22.8%,50.0%vs4.4%)[5-7]。
2　蜗神经管的发育

2.1　蜗神经发育异常对蜗神经管发育的影响

人类内耳发育始于胚胎第3周,第4周听板上

皮内陷、闭合形成耳泡。早期动物研究表明,缺乏

神经元纤维的鸡耳泡在体外能够形成具有正常形
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态学特征的内耳感觉结构,这表明内耳发育不依赖

于神经 元 触 发 及 神 经 营 养 性 效 应[8]。Lefebvre
等[9]通过实验进一步证明耳泡能够释放一种神经

生长因子样物质,这种物质对神经元的存活至关重

要,提示发育中的内耳不仅不受神经元影响反而影

响着神经元的稳定和细胞的分化。根据极重度

SNHL患者中大多数伴发膜迷路畸形,Fatterpekar
等[10]推测异常发育的耳泡可能通过抑制神经生长

因子的产生及营养作用引起 CND。CNC 作为与

IAC一样的骨性管道样结构,其发育过程可能与

IAC相似。在IAC中,多数学者认为IAC内神经

纤维的减少可使其骨化抑制减弱,从而出现狭窄的

IAC[11]。同理,Casselman等[12-13]认为 CN 缺乏或

发育不全时,可出现狭窄甚至闭锁的 CNC。在

IAC中存在前庭蜗神经、面神经,而CNC中仅存在

CN,Glastonbury等[14]研究发现前庭蜗神经、面神

经缺如时导致IAC出现狭窄,仅CN缺如时不影响

IAC发育。由此可见CNC比IAC更能反映CN的

情况,这表明 CNC对 CN 的解剖及功能具有很好

的代表性。CNC在人类胚胎发育第24周时由蜗

管两旁软骨骨化形成,因此,笔者认为CNC形成后

不再受各种后天原因引起的CN退行性变影响,从
而可致正常的CNC内出现发育异常的CN。
2.2　影响蜗神经管发育的遗传学因素

CNC在发育过程中除了受外界因素影响外,
也存在自身内在因素致使其发育不全。Cho等[6]

研究表明,在伴有双侧CNC狭窄的双侧SNHL患

者中,分离比(即患者兄弟姐妹中发生听力损失人

数占所有兄弟姐妹人数的百分比)为25%,而伴有

单侧CNC狭窄的单侧SNHL患者分离比为0,且
双侧 SNHL 患 者 中 36.4% (8/22)的 患 耳 不 伴

CND,这表明双侧 CNC 狭窄除了可能通过 CND
影响CNC发育外,还可能与遗传有关,且遵循孟德

尔遗传方式。Liang等[15]通过对1例11个月伴有

双侧 CNC狭窄的双侧SNHL患儿遗传学进行分

析,发现该患儿 MYH9与 MYH14发生突变,这两

个基因分别来自患儿听力正常的父母,虽然两个基

因在之前报道中分别与听力损失相关,但与 CNC
狭窄均无关[16-17],通过该病例首次提出 MYH9与

MYH14突变复合效应致伴有CNC狭窄的SNHL
这种独特表型的出现,但还需更多相关研究来证实

其准确性,且CNC狭窄是否还与其他基因突变有

关也待进一步研究。
3　蜗神经管狭窄的判断标准

目前,针对CNC的测量方式包括通过影像学

测量以及在颞骨病理组织切片上测量两种。在影

像学上CNC的测量会受到一些因素的干扰,如窗

宽、窗位不同可产生视觉上的差异,从而导致细小

的测量误差[18],在对CNC最宽层面判定的差异同

样导致测量结果出现细微的误差,而该因素同时存

在这两种测量方式中。临床上众多学者通过影像

学对CNC进行测量,并通过各种不同方法对CNC
狭窄的临界值进行判定,其中张道行[19]通过对30
例正常耳蜗的 CNC与周边骨的 CT 值进行测量,
将该部位CT值差异的范围1.5~3.5mm 直径大

小视为CNC的正常值范围,将<1mm 直径范围

视为 CNC狭窄,如果 CNC结构消失则视为 CNC
骨性闭锁。Lim 等[20]通过递归分割法对42例13
岁以下诊断为单侧SNHL患儿的颞骨 HRCT 进

行分析,将截止点设为1.2 mm。Purcell等[4]对

CNC狭窄程度判断是根据受试者工作特征曲线

(receiveroperatingcharacteristiccurveROC),最
大化特异性,确定了1.4mm 为截止点,并认为此

时伴有 CND。同样通过最大化特异性,Teissier
等[21]得出的CNC截止点为1.7mm。部分学者通

过对患者尸体解剖获得的颞骨组织切片进行测量,
其中 Henderson等[22]通过对0~100岁的110例

听力正常患者尸体解剖获得的颞骨组织切片进行

分析,测量CNC最宽处,得出平均值2.26mm,根
据平均值减去2个标准差,把 CNC的临界点设置

为1.76mm,但有学者认为颞骨组织切片上测量结

果与影像学测量结果存在明显差异,组织切片上测

得值往往大于影像学所测值[23]。虽然国内外对

CNC测量方式及判断狭窄的方法多样化,但众多

学者 普 遍 认 可 通 过 影 像 学 进 行 测 量,且 认 为

1.5mm 作为CNC狭窄判断标准最佳[24-27]。
4　蜗神经管狭窄与听力损失程度相关性

CNC狭窄与听力损失程度之间的关系,众多

学者认为两者之间存在明显相关性。Purcell等[28]

对128例至少含有6个月随访听力数据的SNHL
患者进行分析,发现伴 CNC狭窄的患耳听力损失

进展风险较不 伴 CNC 狭 窄 的 患 耳 高。Wilkins
等[29]支持该观点,并认为狭窄侧患耳每年平均纯

音听阈下降1.4dB左右,狭窄程度与听力损失程

度显著相关。Yi等[30]和 Purcell等[4]结果同样表

明CNC狭窄程度越严重,听力损失程度越明显。
然而,Lim 等[20]通过分析得出CNC狭窄程度与听

力损失程度之间无统计学意义。
5　蜗神经管狭窄患者CI术后听觉、言语康复效果

伴有CNC狭窄的重度或极重度SNHL患者

CI术后听觉及言语康复效果一直是众多学者关注

的焦点。Kang等[31]研究中将语前聋患者根据 CI
术后3年听觉行为分级标准(categoriesofaudito-
ryperformance,CAP)评分高低分为两组,发现评

分低组中CNC狭窄患者明显多于评分高组,证明

CNC狭窄是 CI术后言语感知的限制因素之一。
近年来,越来越多伴有CNC狭窄的SNHL患者接

受CI,国内外研究表明此类患者术后康复效果总
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体不如CNC 正常患者,语言康复效果尤为明显。
其中,张道行[19]通过术前影像学在3700例 CI患

者中筛查出27例(0.73%)伴有 CNC狭窄或闭锁

患者,术后3个月随访发现植入侧耳纯音听觉效果

优于对侧助听器佩戴耳,但言语识别效果较助听器

佩戴耳差。Chung等[3]对伴有CNC狭窄的SNHL
患者CI术后第24个月开放式词句识别率、韩国图

片词汇测验和36个月内CAP结果进行分析,证实

CNC狭窄组CI术后听觉及言语康复效果均不如

对照组,认为伴有 CNC狭窄的SNHL患者 CI术

后康复效果可根据 CNC直径大小进行初步预测。
Kang等[32]研究中纳入的292例语前聋患儿(323
患耳)CI术后6个月 CNC狭窄患儿组开放式单音

节词测试结果较耳蜗结构正常组和伴有其他内耳

畸形组差,随访5年 CNC狭窄组较术后6个月无

明显 提 高 (28.3%),对 照 组 均 较 前 逐 渐 提 高

(91.5%和73.5%),开放式双音节词及短句测试

结果与单音节词测试结果类似,认为 CNC狭窄组

患儿术后言语识别能力较术前有提高,但康复效果

不如对照组,且根据 CNC狭窄程度对患儿术后听

觉行为进行分析,表明CNC狭窄程度越明显,术后

听觉康复效果越差。由于人胚胎24周前各种后天

原因引起的CND可致 CNC狭窄,因此 CNC狭窄

患者术后听觉及言语康复效果差可能与CND密切

相关,这部分患者由于各种后天因素导致 CND,声
音刺激所产生的信号通过CN传导相应减少,致大

脑听觉中枢感知相对差,即使行CI进行干预,患者

术后听觉感知仍明显差于 CN 正常组患者。除上

述相关研究外,也有研究表明,伴 CNC 狭窄的

SNHL患者术后康复效果与正常对照组比较差异

无统计学意义。沈茜茜等[33]通过对伴有 CNC狭

窄患者和耳蜗形态结构正常患者CI术后6个月言

语康复效果进行对比,发现两组之间无显著性差

异,认为可能因随访时间较短及研究对象年龄太小

所致。Kim 等[34]研究认为 SNHL患者术后听觉

康复效果不受 CNC狭窄影响,笔者认为这可能与

该学者将 CNC临界值设置为2.055mm 有关,可
见CNC狭窄的判断标准尤为重要。近来,有少数

学者报道伴有CNC狭窄的SNHL患者行CI后获

得了令人满意的康复效果,其中Zhang等[35]研究

中10例伴有双侧CNC狭窄的SNHL患者于CNC
较宽侧行CI,术后听觉及言语康复效果显著。Ta-
hir等[36]对1例4岁伴有双侧CNC闭锁的SNHL
患儿CI术前术后进行分析,虽然术前听性脑干反

应和耳声发射均显示极重度SNHL,但听觉行为测

试结果表明患儿仍存在有功能的听神经纤维,术后

4年10个月随访结果显示听觉及言语康复效果极

佳,患儿已能进入正常学校学习。针对该个案报

道,诊断结果虽为双侧CNC闭锁,但测试结果显示

仍存在有功能的听神经纤维,其诊断结果可能受

CT等多种因素影响。综上可见,CNC狭窄患者不

仅通过CN影响患者听觉行为,也可能因先天遗传

因素直接影响患者听觉行为,这部分患者CN 未受

到明显影响,通过外界干预(如CI),可使患者重获

听觉并获得满意的康复效果。
6　展望

近些年,随着CT等影像技术的快速发展以及

影像学医生和临床医生对 CNC认知水平的提高,
伴CNC狭窄的SNHL患者术后听觉、言语康复效

果越来越成为人们关注的焦点。既往国内外学者

除了对CNC狭窄与 CND 的关系、CNC狭窄作为

SNHL的潜在病因进行了大量研究,对与 CNC狭

窄相关的基因位点[15]、CNC狭窄与半规管畸形是

否具有显著相关性[37]、CNC 狭窄与耳鸣是否相

关[38]以及CNC狭窄是否与 CI术后出现面部神经

刺激有关[39]等也进行了相关报道。目前针对CNC
狭窄导致患者出现 SNHL 的原因主要有两种猜

测:一种为胚胎发育过程中各种后天原因引起

CND致CNC狭窄,其本质还是由于 CND 致患者

出现SNHL;另一种为先天因素,如基因突变导致

伴有CNC狭窄的SNHL表型的出现。伴有 CNC
狭窄的患者CI术后听觉及言语康复效果是否明显

受CNC狭窄影响,尚有待进一步研究;且针对此类

患者的基因学研究,也是今后的研究重点,通过基

因层面探索其发病机制将对患者康复具有重要的

意义。
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嗓音分析与内镜技术结合人工智能在咽喉病变
诊疗中的应用和发展

宋琦1　李晓明1

1中国人民解放军联勤保障部队第九八〇医院耳鼻咽喉头颈外科(石家庄,050082)
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　　[提要]　耳鼻喉科咽喉病变诊疗中,将嗓音分析或内镜技术与人工智能结合的应用和发展迅猛。本文通过

文献复习,回顾了嗓音分析或内镜技术与人工智能结合的历史和原理,对其应用和发展现状进行了总结,概括其

优势在于强大的学习和判读能力、惊人的速度和耐性以及稳定的复制和拓展性。目前制约其发展的关键是机器

学习过程中的不确定性、小样本引起的误差和伦理上的哲学思考。未来的发展方向应该是耳鼻咽喉头颈外科医

生在掌握过硬的专业知识基础上,学习流行病学、经典统计学领域相关知识,加强与机器学习开发人员之间的交

流合作,最终使先进的科学技术能在临床真正地使用,最大程度造福广大患者。
[关键词]　咽喉疾病;嗓音分析;内镜技术;人工智能
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Applicationanddevelopmentofvoiceanalysisandendoscopictechnology
combinedwithartificialintelligenceinthediagnosisandtreatment

ofthroatdisease
SONGQi　LIXiaoming

(DepartmentofOtolaryngologyHeadandNeckSurgery,the980thHospitaloftheJointLogis-
ticsSupportUnitoftheChinesePLA,Shijiazhuang,050082,China)
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Summary　Inthediagnosisandtreatmentofthroatdisease,theapplicationanddevelopmentofcombining
voiceanalysisorendoscopictechnologywithartificialintelligencehasdevelopedrapidly.Thispaperreviewsthe
historyandprinciplesofthecombinationofvoiceanalysisorendoscopictechnologywithartificialintelligence,

summarizesitsstatusofapplicationanddevelopment,andsumsupitsadvantagesthatlieinthestronglearning
andinterpretationability,amazingspeedandtolerance,andstablereplicationandexpansion.Thekeytorestrict
itsdevelopmentistheuncertaintyintheprocessofmachinelearning,theerrorcausedbysmallsamples,andthe
ethicalphilosophicalthinking.Futuredevelopmentdirectionshouldbethatthesurgeonsinotolaryngologyhead
andneckdepartmentonthebasisofexcellentprofessionalknowledge,learnrelatedknowledgeofepidemiology,

classicstatistics,strengthentheexchangesandcooperationwith machinelearningdevelopers.Eventually,ad-
vancedscienceandtechnologycanbetrulyusedinclinicalpracticetomaximizethebenefitofthemajorityofpa-
tients.

Keywords　throatdisease;voiceanalysis;endoscopictechnology;artificialintelligence
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